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PNEUMOPATHIES INTERSTITIELLES DIFFUSES IDIOPATHIQUES 


La fibroelastose pleuroparenchymateuse 
idiopathique, une nouvelle entite 



FIGURE 


Fibroelastose 
pleuroparenchymateuse 
idiopathique. 

A. Tomodensitometrie: 
condensations 
pleuro-parenchymateuses 
sous-pleurales avec 
opacites reticulaires, 
distorsion arch itectu rale 
et bronchiectasies 

de traction predominant 
aux lobes superieurs. 

B. Biopsie pulmonaire 
videochirurgicale : 
fibrose sous-pleurale 
avec « momification » 
du parenchyme 
pulmonaire. Les fibres 
elastiques delimitent 

les alveoles preexistantes. 
Ces dernieres ont 
ete remplacees par 
une fibrose. Les alterations 
s’enfoncent dans le 
parenchyme pulmonaire 
sous-jacent (VGEL 40x). 


L a fibroelastose 

pleuroparenchymateuse est une 
entite clinicopathologique rare 
de description recente, 1 qui apparart pour 
la premiere fois dans la classification des 
pneumopathies interstitielles idiopathiques. 
Elle est caracterisee par une fibrose 
de la plevre et du parenchyme pulmonaire 
sous-pleural qui predomine de maniere 
frappante dans les lobes superieurs. 

L’age moyen de survenue est d’environ 
60 ans, sans predominance de sexe, 
ni de relation avec le tabac. 2 Les 
symptomes consistent en une dyspnee 
progressive et une toux seche. La moitie 
des patients rapporte des infections 
respiratoires recidivantes. 2 La survenue 
de pneumothorax ou pneumomediastin 
a ete decrite. 2 3 L’imagerie montre 
une atteinte a predominance superieure 
avec des epaississements pleuraux, 
des condensations parenchymateuses, 
des reticulations, une distorsion 
architecturale du parenchyme, 
des bronchectasies de traction et des 
lesions en rayons de miel (v. figure). 

A I’histopathologie, la fibroelastose 
pleuroparenchymateuse est caracterisee 
par un epaississement fibreux de la plevre 
viscerale, une fibrose intra-alveolaire dense, 
et surtout des depots de fibres elastiques 
(elastose) dans les parois alveolaires 
(v. figure). Une fibrose et une elastose 
bronchocentrique sont aussi observees 
dans la moitie des cas. 2 La coexistence 
d’une autre pneumopathie interstitielle 
des lobes inferieurs (notamment une 
pneumopathie interstitielle commune) 
a ete observee chez certains patients. 

Son etiologie est inconnue. Quelques 
cas familiaux 4 ou survenant apres greffe 


de moelle osseuse ont ete rapportes, 
et des auto-anticorps ont ete observes 
chez la moitie des patients, 2 suggerant 
que des mecanismes auto-immuns sont 
impliques dans la pathogenie. La plupart 
des cas sont cependant considers 
comme idiopathiques. Les cortico'i'des 
et immunosuppresseurs sont generalement 
utilises mais leur efficacite n’est pas 
etablie. L’evolution est caracterisee par 
une aggravation chez la majorite des patients 
et le deces dans 40 % des cas. 2 3 • 
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